To the Editor:
==============

I read with great interest the recent article by García et al.^(^ [@B01] ^)^ It should be noted that one rare, often overlooked and underrecognized, cause of respiratory tract infections and bronchial dilation is Mounier-Kuhn syndrome (MKS). The primary feature of MKS, also known as \"tracheobronchopathia malacia\", is congenital tracheal dilation accompanied by dilation of the main bronchi.^(^ [@B02] ^)^ The dilation occurs secondary to muscular layer degeneration of the trachea and bronchi. Tracheal dilations as large as 36 mm have been reported in MKS. The syndrome most often affects adults between 30 and 40 years of age, predominantly males.^(^ [@B03] ^)^ It is rarely diagnosed in pediatric patients and usually accompanies disorders such as cutis laxa. There are numerous presentations of MKS. For instance, Randak et al. recently reported the case of a patient with MKS who developed concurrent tracheal diverticula.^(^ [@B04] ^)^

Patients with MKS typically develop recurrent lower respiratory tract infections. Such patients can also develop rare forms of bacterial infections. For instance, Arroyo-Cózar et al. recently described the case of a 75-year-old male with MKS who developed a respiratory infection with *Alcaligenes xylosoxidans*.^(^ [@B05] ^)^ Recurrent bronchiectasis and pneumonia are frequently seen. Patients might also present with intermittent dyspnea. Cough-induced syncope is often seen. Hemoptysis is rare but has been reported. Pulmonary fibrosis can further complicate the course of the disease, as can emphysema. Rapid progression of the disease can result in respiratory failure. Although recently reported by Dincer et al.,^(^ [@B06] ^)^ vocal cord paralysis is rarely seen in MKS patients.

Imaging with CT goes a long way toward confirming the diagnosis of MKS.^(^ [@B07] ^)^ Such imaging, especially HRCT scans, typically reveal widening of the trachea and main bronchi. When the tracheal diameter exceeds 30 mm, a formal diagnosis of MKS can be made.^(^ [@B08] ^)^ Other diagnostic criteria include a right main bronchus diameter greater than 24 mm or a left main bronchus diameter greater than 23 mm. The widening is accompanied by marked bronchiectasis.^(^ [@B03] ^,^ [@B06] ^)^ A few patients develop pneumothorax. Some patients initially present with a pneumothorax that reveals the underlying MKS. For instance, in a recent report of the case of a 54-year-old patient presenting with left-sided pneumothorax, further evaluation revealed the underlying cause to be MKS.^(^ [@B09] ^)^ Significantly dilated airways are typically seen on bronchoscopic evaluation. The results of pulmonary function tests can be normal or abnormal.

The management of MKS primarily involves the institution of supportive measures. Antibiotics need to be started immediately in patients with respiratory tract infections.^(^ [@B05] ^)^ Chest physiotherapy is advised in most patients. Laser therapy is another emerging alternative. Dutau et al. recently reported the successful management of a patient with MKS by the use of yttrium-aluminum-garnet laser endoscopically.^(^ [@B10] ^)^ Collapse of the tracheal airway might necessitate endobronchial stenting. Odell et al. recently reported considerable success with such stenting.^(^ [@B11] ^)^ Another surgical procedure that can be considered in patients with severe forms of MKS is tracheobronchoplasty.

It is obvious that MKS is a rare yet significant cause of respiratory tract infections. It should be included in the differential diagnosis of patients with lower respiratory tract infections and concurrent tracheal dilation on imaging.
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Luego de leer la interesante descripción del síndrome de Mounier-Kuhn, en la cual cita el artículo de las diferencias tomográficas y funcionales entre la EPOC severa relacionada con humo de leña y con cigarrillo, es importante aclarar que hay diferencias significativas en el compromiso de la vía aérea entre los pacientes con este síndrome y la EPOC por humo de leña. Aunque las dilataciones y engrosamiento bronquial son frecuentes en la EPOC por exposición a humo de leña, no encontramos en las imágenes tomográficas dilatación de la tráquea y los bronquios principales,^(^ [@B12] ^)^ que es la principal característica del síndrome de Mounier-Kuhn. Los hallazgos en nuestras pacientes de compromiso bronquial y atelectasias, sin daño aparente de tráquea o bronquios fuente, están de acuerdo a la descripción realizada por Moreira et al.^(^ [@B13] ^)^ en otro artículo del mismo número de la revista. Adicionalmente, los pacientes con EPOC relacionada con el humo de la leña comparten algunas características clínicas con la EPOC por tabaquismo e infrecuentemente se presentan infecciones bacterianas por gérmenes inusuales. Por la presentación de bronquiectasias tanto en la EPOC por leña como en el síndrome de Mounier-Kuhn, las dos entidades deben tenerse en cuenta en el diagnóstico diferencial del adulto con enfermedad bronquial crónica.
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Li com grande interesse o recente artigo de García et al.^(^ [@B01] ^)^ Vale ressaltar que uma causa rara, muitas vezes negligenciada e sub-reconhecida, de infecções do trato respiratório e de dilatação brônquica é a síndrome de Mounier-Kuhn (SMK). A principal característica da SMK, também conhecida como \"traqueobroncopatia malacia\", é a dilatação traqueal congênita acompanhada de dilatação dos brônquios principais.^(^ [@B02] ^)^ A dilatação é secundária à degeneração da camada muscular da traqueia e dos brônquios. Há relatos de dilatações traqueais de até 36 mm em SMK. A síndrome acomete mais comumente adultos entre 30 e 40 anos de idade, predominantemente do sexo masculino. ^(^ [@B03] ^)^ Raramente é diagnosticada em pacientes pediátricos e geralmente acompanha doenças como cutis laxa. Existem inúmeras apresentações de SMK. Por exemplo, Randak et al. recentemente relataram o caso de uma paciente com SMK que desenvolveu concomitantemente divertículos traqueais.^(^ [@B04] ^)^

Pacientes com SMK tipicamente desenvolvem infecções recorrentes do trato respiratório inferior. Esses pacientes também podem desenvolver formas raras de infecções bacterianas. Por exemplo, Arroyo-Cózar et al. recentemente descreveram o caso de um homem de 75 anos de idade que desenvolveu infecção respiratória por *Alcaligenes xylosoxidans*.^(^ [@B05] ^)^ Bronquiectasias e pneumonias de repetição são vistas frequentemente. Os pacientes também podem apresentar dispneia intermitente. A síncope por tosse é vista com frequência. A hemoptise é rara, mas tem sido relatada. A fibrose pulmonar pode complicar ainda mais a evolução da doença, da mesma forma que o enfisema. A rápida progressão da doença pode resultar em insuficiência respiratória. Embora relatada recentemente por Dincer et al.,^(^ [@B06] ^)^ a paralisia de corda vocal é raramente vista em pacientes com SMK.

Exames de TC são de grande valia para a confirmação do diagnóstico de SMK.^(^ [@B07] ^)^ Esses exames, especialmente as TCAR, tipicamente revelam alargamento da traqueia e dos brônquios principais. Quando o diâmetro traqueal ultrapassa 30 mm, o diagnóstico formal de SMK pode ser feito.^(^ [@B08] ^)^ Outros critérios diagnósticos incluem diâmetro do brônquio principal direito maior que 24 mm ou diâmetro do brônquio principal esquerdo maior que 23 mm. O alargamento é acompanhado por bronquiectasia acentuada.^(^ [@B03] ^,^ [@B06] ^)^ Alguns pacientes desenvolvem pneumotórax. Alguns pacientes inicialmente apresentam um pneumotórax que revela a SMK subjacente. Por exemplo, em um recente relato descrevendo o caso de um paciente de 54 anos de idade com pneumotórax à esquerda, uma avaliação mais aprofundada revelou que a causa subjacente era SMK.^(^ [@B09] ^)^ Vias aéreas significativamente dilatadas são tipicamente vistas na avaliação broncoscópica. Os resultados dos testes de função pulmonar podem ser normais ou anormais.

O manejo da SMK envolve principalmente a instituição de medidas de suporte. Os antibióticos precisam ser iniciados imediatamente em pacientes com infecções do trato respiratório.^(^ [@B05] ^)^ A fisioterapia respiratória é recomendada na maioria dos pacientes. A terapia a laser é outra alternativa emergente. Dutau et al. recentemente relataram o manejo bem sucedido de uma paciente com SMK por meio de tratamento endoscópico com laser de ítrio-alumínio-granada.^(^ [@B10] ^)^ O colapso da traqueia pode implicar a colocação de *stent* endobrônquico. Odell et al. recentemente relataram um sucesso considerável com a colocação desse *stent*.^(^ [@B11] ^)^ Outro procedimento cirúrgico que pode ser considerado em pacientes com formas graves de SMK é a traqueobroncoplastia.

É óbvio que a SMK é uma causa rara mas significativa de infecções do trato respiratório. Deve ser incluída no diagnóstico diferencial de pacientes que apresentam infecções do trato respiratório inferior concomitantemente com dilatação traqueal em exames de imagem.
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After reading the interesting description of the Mounier-Kuhn syndrome, in which our article on CT and functional differences between severe wood smoke-related COPD and smoking-related COPD is cited, it is important to clarify that there are significant differences in airway impairment between patients with this syndrome and patients with wood smoke-related COPD. Although bronchial dilation and bronchial thickening are common in wood smoke-related COPD, our CT findings did not include dilation of the trachea and main bronchi,^(^ [@B12] ^)^ which is the hallmark of the Mounier-Kuhn syndrome. The findings in our female patients of bronchial involvement and atelectasis, with no apparent damage to the trachea or mainstem bronchi, are in agreement with the description given by Moreira et al.^(^ [@B13] ^)^ in another article published in the same issue of the journal. In addition, patients with wood smoke-related COPD share some clinical characteristics with patients with smoking-related COPD, and unusual bacterial infections occur infrequently. Because bronchiectasis is present in wood smoke-related COPD and in Mounier-Kuhn syndrome, the two entities should be considered in the differential diagnosis of adults with chronic bronchial disease.
